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Sitzungsbericht Klin Monatsbl Augenheil kd Î995; 207
Degenerationen, Tumore u.a.
ENTWICKLUNG UND GENETIK DER ZENTRALEN AREOLÄREN 
ADERHAUTDYSTROPHIE
C. B. Hoyng & A. F. Deutman, Uni v.-Klinik, Augenabteilung, Philips v. Leyden- 
laan 15, 6500 HB Nijmegen
In 7 Familien mit autosomal dominanter Aderhautdystrophie fanden wir 30 Pati­
enten mit unterschiedlichen Stadien dieser Krankheit. Zwischen dem Alter von
20 und 40 Jahren betrug die Penetranz 50 % und stieg zum Alter von 50 Jahren zu 
100%.
Das erste Stadium dieser Krankheit kennzeichnet sich durch äußerst geringe para- 
foveale Pigmentv er Schiebungen, kleine parazentrale Relativskotome und eine 
Blau-Gelb Störung des Farbsehens.
Bei 9 Patienten mit einem Endstadium der Dystrophie wurde eine Mutation im 
Codon 142 des rds/Peripherin Genes festgestellt. Diese Mutation war nicht vor­
handen bei den gesunden Familienmitgliedern. Bei 4 Patienten mit einer zentralen 
Aderhautdystrophie, aber ohne weitere erkrankte Familienmitglieder, konnte 
keine Mutation nachgewiesen werden.
course of diabetic retinopathy was analysed. The less advanced changes of diabe­
tic retinopathy and better visual acuity was noticed in myopic comparing to the 
nonmyopic eyes.
AUTOSOMAL DOMINANTE VITREO-RETINO-CHOROIDEOPATHIE 
(ADVIRC)
J. Roider, E. Fritsch, H. Laqua, Augenklinik der Medizinischen Universität zu 
Lübeck, Ratzeburger Allee 160,23538 Lübeck
Die ADVIRC gehört zu den selten diagnostizierten und wenig verstandenen 
Krankheitsbildern. In Deutschland wurde die Heredo-Dystrophie mit dem auffal­
lend und charakteristischen ophthalmoskopischen Befund bislang nicht beschrie­
ben. Bei der Untersuchung einer im norddeutschen Raum lebenden Familie fanden 
wir bislang in 3 Generationen 4 Krankheitstriiger im Alter von 4 bis 64 Jahren. 
Alle Patienten wurden klinisch und biomikroskopisch untersucht, einige fluores­
zenzangiographisch und elektrophysiologisch.
Ergebnisse: Die ADVIRC zeigt ein pathognomonisches Fundusbild mit circulär 
bandförmiger degenerierter und fleckiger hyperpigmentierter Netzhautperipherie. 
Diese ist im Äquatorbereich durch eine schmale, scharfe fibrogliöse Narbenlinie 
vom zentral, regelrecht pigmentierten Fundus abgesetzt. Die peripher Fast avas- 
culär, verdünnte und gliös veränderte Netzhaut mit ektopischen RPE Proliferatio­
nen zeigte eine gestörte Blut-Kammerwasser Schranke mit Zellen im vorderen 
Glaskörper. Biomikroskopisch war Zelldebris als weißlich opake Auflagerung der 
Netzhautperipherie erkennbar. Bei einem 36-jährigen Patienten bestand an einem 
Auge vitreoretinale Traktion der inkomplett abgehobenen hinteren Glaskörper- 
grenzmembran an einer inaktiven Proliferationsleiste im Bereich der prominenten 
Pigmentationslinie. Daneben bestand eine zentrale Traktion durch eine komplizie­
rende epiretinale Gliose. Eine 20-jiihrige Patientin zeigte neben mittlerer Myopie 
einen kongenitalen horizontalen Rucknystagmus. Das EOG weist einen vermin­
derten Hellanstieg des Potentials als Ausdruck des gestörten Rezeptor-Pigment- 
epithel Komplexes bei erhaltenem Basispotential auf. Das ERG ist lange unauffäl­
lig und zeigt, wenn pathologisch, nur diffuse Stäbchen-Funktionsveriuste bei 
erhaltener Zapfenfimklion.
Schlußfolgerung: Die ADVIRC erscheint klinisch von den Hauptsymptomen als 
eine auf die Peripherie begrenzte tapetoretinale Degeneration. Biomikroskopisch 
sind jedoch Netzhaut und Glaskörper beteiligt.
D IE PARAVASALE RETINOTOMIE ZUR EXTRAKTION 
SUBMACULÄRER VERÄNDERUNGEN
F. G. Kieselbach, Univ.-Klinik für Augenheilkunde, Innsbruck, Österreich
Die Entfernung subretinaler Veränderungen ist mittlerweile eine gängige Methode 
in der vitreorelinalen Chirurgie. Bei der Entfernung submaculärer Veränderungen 
bzw. Blutungen ist der temporale Zugang der, welcher wahrscheinlich am häufig­
sten gewählt wird. Die dadurch entstehende Narbe kann zu Problemen bei der 
Fixation führen. Die Retinotomie entlang der Gefäße oberhalb der Macula schont 
diesen Bereich. Der Zugang sowie die Durchführung einer derartigen Behandlung 
wird in einem Video demonstriert. Die bisherigen Ergebnisse lassen jedoch keinen 
Schluß zu, daß der Zugang neben einem Gefäß deutlich bessere Vorteile aufweist 
als ein temporaler Zugang.
HISTOLOGISCHE UNTERSUCHUNG DES GLASKÖRPERS 
BEI PATIENTEN MIT DIABETES MELLITUS TYP II
S. Dunker, Uni v.-Augenklinik des Landeskrankenhauses, Auenbruggerplatz 4, 
8036 Graz; J. Faulborn, Univ.-Augenklinik des Landeskrankenhauses, Auenbrug­
gerplatz 4, Graz
Einleitung: Für das Fortschreiten einer proliferativen diabetischen Retinopathie 
sind bekanntermaßen Veränderungen des Glaskörpers entscheidend. Wir unter­
suchten, ob bei Patienten mit lange bekanntem Diabetes mellitus vom Typ II ein 
Unterschied der Glaskörperstruktur im Vergleich zum Nicht-Diabetiker zu finden 
ist.
Methode: Mittels der Celloidin-Einbettungsmethode (Faulborn J: Combined 
macroscopic, light microscopic, scanning and transmission electrón microscopic 
investigation of the vitreous body. Ophthalmie Res 14:113 - 116; 1982) wurde 
der Bulbus von 10 Diabetikern im Vergleich zu 10 Nicht-Diabetikem untersucht. 
Die Bulbi stammten von Patienten, die sich im Sinne einer matched-pair-Studie 
entsprachen. Das Durchschnittsalter lag bei 70 Jahren.
Ergebnisse; Eine vollständige hintere Glaskörperabhebung ist bei beiden Gruppen 
selten. Am häufigsten findet sich eine partielle Glaskörperabhebung. Diese be­
ginnt im Bereich um die Papille herum. Der diabetisch veränderte Glaskörper ist 
im Bereich der Papille, Makula und der retinalen Gefäße besonders stark adhiirent. 
Häufig können Glaskörperfaserzüge von der Papille zur Makula ziehend beobach­
tet werden. Die typischen altersbedingten Gk-Destruktionen und Lakunenbildun- 
gen sind bei diabetischen Augen deutlich weniger ausgeprägt.
Schlußfolgerung: Der Glaskörper des Patienten mit langjährig bekanntem Diabe­
tes mellitus Typ II zeigt einen verzögerten Altersabbau. Es wird diskutiert inwie­
weit dadurch die diabetische Makulopathie und proliferative diabetische Retino­
pathie begünstigt werden.
Gefördert von der Deutschen Forschungsgemeinschaft.
Förderungsnummer: Du 267/1-1
SELTENE URSACHEN SPONTANER GLASKÖRPERBLUTUNGEN
Th . Herboth, D r , J . Roider, H . Hoerauf, Prof. D r . H . Laqua, 
Univ.-Augenklinik Lübeck
Einleitung: Auf die Ursache einer spontanen, nicht traumatisch bedingten Glas­
körperblutung kann leicht geschlossen werden, wenn eine diabetische Retino­
pathie bekannt ist. Liegt kein Diabetes vor, so können Aussagen über die Pathoge­
nese der Blutung und die Prognose der Operation präoperativ schwierig sein, 
Methode: Wir untersuchten retrospektiv 113 Fälle spontaner, weder traumatisch 
noch durch diabetische Retinopathie bedingter Glaskörperblutungen zwischen 
Mai 1991 und Januar 1995, bei denen eine Pars-Plana-Vitrektomie durchgeführt 
wurde.
Ergebnisse: Es fanden sich als sichere bzw. vermutete Blutungsursachen:
Z. n. Venenverschluß (n = 35), Netzhautforamen +/- Ablatio (32), senile Makula­
degeneration (14), Uveitis (5), Terson-Syndrom (5), proliferative Retinopathie 
unklarer Ursache (4), hintere Glaskörperabhebung (3), Vaskulitis (3), Z, n, 
Bypass-OP mit Markumarisierung (2), Z. n, Netzhaut-OP (2), arterielles Makro­
aneurysma (2), Retinitis (1), Shaken-Baby-Syndrom (I), Z. n. Toxoplasmose (1), 
Strahlenretinopathie (1), Aderhautblutung (1), myelinisierte Nervenfasern (1). 
Rückblickend war bei 36 Patienten (32 %) durch präoperative Diagnostik die zu­
grunde liegende Blutungsursache feststellbar, In den anderen Fällen konnten nur 
durch Analyse der weiteren Pathologie des Auges und der Begleiterkrankungen 
der Patienten Hinweise auf die vermutete Ursache der Blutung erlangt werden. 
Exemplarisch wird diese Analyse für die Patienten mit Z. n. Venenverschluß und 
mit Netzhautforamen vorgestellt.
Zusammenfassung: Liegen einer spontanen Glaskörperblutung keine diabetische 
Retinopathie und kein Trauma zugrunde, kann die Blutungsursache nur in der 
Minderheit der Fälle (hier ca. 32 %) durch präoperative Diagnostik gefunden wer­
den. Bei den übrigen Patienten sind Hinweise auf die mögliche Ursache der Blu­
tung nur durch eingehende Anamnese und aufgrund einer Analyse der Begleitfak­
toren zu erhalten.
NATURAL HISTORY OF THE DIABETIC RETINOPATHY IN PATIENTS 
WITH MONOLATERAL M YOPIA
E. L. Czaplicka, K. Pecold, Klinika Okulistyczna - Univ.-Augenklinik, Pozndn/ 
Poland
The group of diabetic patients with monolateral myopia was examined, The mor­
phological and physiological differences between myopic and the other eye in
OPTIKUSNEUROPATIIIE UNTER AMIOD ARON-THERAPIE
J. Inderfurth, R. Kokesz, C. Eckardt, Stadt. Kliniken Frankfurt a. M.-Höchst, 
Augenklinik, Gotenstraße 6-8, 65929 Frankfurt a. M.
Einleitung: Amiodaron (Cordarex) ist ein Antiarrhythmikum, das wegen erheb­
licher Nebenwirkungen und Risiken nur bei sonst therapierefraktären Herzrhyth-
